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1. JUSTIFICACIÓN
L as hemofilias se defmen como trastornos de la coagulación sanguínea, son heredi-tarias, están ligadas al cromosoma X y se deben a la deficiencia de los factores dela coagulación VIII y IX. La hemofilia A es causada por una anomalía del factor
VIII, afectando a uno de cada diez mil ~ aproxi-
madan~ente. En España existen cerca de 2.000hemofílicos, según datos proporcionados por
la Asociación Española de Hemofilia<9~; la mayoría de estos pacientes viven próximos a las
grandes capitales de provincia, en las que se hancreado las principales Unidades de Hemo-
filia de nuestro país; los últimos quince años han mostrado ser de gran interés en el trata-
miento multidisciplinario de estos enfermos en todo el mundo~7598’.
La Unidad de Hemofilia del Hospital La Paz (Madrid), en la que se ha llevado a cabo este
trabajo, se caracteriza por su alto nivel científico, comparable al existente en los países más
desarrollados<@>.
El tratamiento básico de estos pacientes, cimentado en la sustitución adecuada del factor
deficitario, es muy costoso, ya que no sólo incluye la compra de los concentrados de factor,
smo también el coste del personal sanitario implicado (hematólogos, enfermeras, psicólogos,
cirujanos ortopédicos, etc.). Las hemofilias son enfermedades sistémicas que producen
hemorragias intra-musculares e intra-articulares (hemartros). La rodilla es la zona anatómica
más afectada por esta enfemiedad; las repetidas hemartrosis tenninarán por producir una
smovitis, con tendencia a cronificarse. El adecuado tratamiento de este problema podría evi-
tar la posterior aparición de la temida artropatía hemofílica~2’. En los últimos años, la apari-
ción de hemofílicos positivos al VIII, y de otros que padecen SIDA, ha complicado la reali-
zación de los procedimientos destructores de la sinovial, llevados a cabo previamente.
Por todas las razones expuestas, se ha considerado de interés investigar los resultados de
los diferentes tratamientos realizados para frenar la sinovitis crónica hemofílica de rodilla.
Para tal fm, se han valorado de forma retrospectiva -en un píazo de quince años- un grupo
de hemofílicos aquejados de sinovitis crónica hemofílica de rodilla, dividiéndoles en tres
grupos: sinoviortesis con oro radiactivo, sinovectomía isotópica y sinovectomía quirúrgica.
La Tabla 1 resume los aspectos más importantes de esta justificación.
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TABLA 1
RAZONES QUE HAN LLEVADO A LA REALIZACIÓN DE ESTATESIS DOCTORAL
1. Existen 2.000 pacientes hemofoicos en nuestro país.
2. Provocan un considerable coste económico.
3. SIendo una enfermedad poliarticular, la rodilla es la que con más frecuencia se ve afectada.
4. La sinovitis crónica de rodilla es la causa fundamental del deterioro articular,
5. Existen dos procedimientos destructores de a sinovial:
- La sinoviortesis Isotópíca.
- La sinovectomía quirflrgica:
• Abierta.
• Artroscópica.
6. InvestIgar los resuftados de tales tratamientos.
7, La aparición del SIDA provocó un replanteamiento en a práctica de taies métodos terapéuticos.
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2. OBJETIVOS
1. Analizar los efectos de la sinovectomía quirúrgica (a cielo abierto y artros-
cópica) sobre la sinovitis crónica a nivel de la articulación de la rodilla.
2. Analizar los efectos de la sinovectomía isotópica (sinoviortesis) sobre la
sinovitis crónica a nivel de la articulación de la rodilla.
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3. INTRODUCCIÓN
3.A. CONCEPTOS GENERALES SOBRE LA HEMOFILIA
Actualmente, es bien conocido que las hemofilias son trastornos hereditarios, que se caracte-
rizan por la deficiencia de producción de los factores de la coagulación~8’. Incluye tres defec-
tos de la coagulación: deficiencias de los factores VIII, DC y XI, que se denominan hemofi-
lias A, B y deficiencia del factor XI, respectivamente. Esta última no se denominahemofilia
debido a que la característica de herencia ligada al sexo no se cumple en ella.
Históricamente, esta enfermedad se descubre en los textos del Talmud en el siglo II
d.c.; sin embargo, su verdadera patología y herencia no fueron bien conocidas hasta el
siglo XX<’70~3%
El sangrado articular espontáneo que esta enfennedad conileva, acaba provocando
trastornos de la función articular de los hemofílicos(S>. Del total de trastornos de coagu-
lación conocidos, la hemofilia A llega a representar el 50%, la hemofilia B un 23%,
mientras que el defecto de factor XI no sobrepasa el 1% del total<27).
3.A.a. Diagnóstico genética
3.A.a. 1. Base molecular de la hemofilia
El factor VIII, en su forma activa, viene a actuar como cofactor del IX para la activa-
ción del factor X<17). El gen del factor VIII humano ha sido donado, se ha determinado
la secuencia completa de nucleótidos de las regiones codificantes, sus elementos pro-
motores y los límites entre intrón y exón; además, ha sido deducida la secuencia de
aminoácidos de la proteína<1023k9.32&).
El gen incluye 186 kilobares de DNA y está dividido en 26 exones y 25 intrones. El DNA
codificante y su región 3’ no traducida es de 9 kilobases, que codifica 2.351 aminoácidos.
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En los últimos tres años se han detectado diversas deleciones e inserciones, y mutaciones
puntuales en el gen del factor VIII y del IX, responsables de la ausencia de expresión, o la
expresión defectuosa, de las proteínas coagulantes f VIII y f IX; las inserciones de los ele-
mentos repetitivos de Li explican menos del 1% de las mutaciones de la hemofilia A<¡?).
3.A.a.2. Diagnóstico prenatal de la hemofilia
Para las mujeres que desean un diagnóstico prenatal específico de hemofilia A o B hay
tres métodos disponibles. Los dos primeros son la muestra de vellosidades coriónicas y la
amniocentesis y se utilizan en aquellas mujeres en las que el análisis de los polimorfismos
del DNA ha sido informativo. El tercer método es la muestra de sangre umbilical tomada
por vía percutánea; este último procedimiento se aplica a mujeres que no son informati-
vas para los estudios de DNA.
En ellas, se estudia la dosificación de f VIII en sangre fetal. La muestra de vellosidad
coriónica se hace a las 8-11 semanas de gestación, y el resultado alcanza el 95-100% de
seguridad. La amniocentesis, que también puede ser muy segura, se hace a partir de la 1Qa~
12~ semana, La muestra de sangre umbilical tomada por vía percutánea muestra una seguri-
dad del 95% y se lleva a cabo a las 18-20 semanas de gestación o incluso más tarde~
165>.
3.A.a.3. Métodos de detección de portadores
Este problema se ha venido estudiando desde hace 40 años, se utilizó la combinación de
dosificaciones de f VIII:C o del factor IX y f VIII:C/factor Von Willebrandt, con resultados
poco satisfactorios. Finalmente, la detección de portadores genotípicos utilizando PCR
(Reacción en Cadena de Polimerasa) es de gran actualidad<1~>.
Este procedimiento es aplicable a cualquier secuencia de DNA que contenga un polimor-
fismo y permite amplificar la región de interés del genoma con la PCR, por eso, se ha lla-
mado PCRP (Polimorfismo a la Reacción Polimerasa en Cadena). Actualmente, los PCRP
se están convirtiendo, para muchos polimorfismos intragénicos de los factores VIII y IX, en
exámenes rutinarios de detección de portadores.
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El gen del factor VIII es largo (unos 200 kilobases) y está contenido en 26 exones y en
las secuencias de intervención o intrones. Los exones, que codifican la proteína del factor
VIII, conducen a cerca de 9 kb de mRNA y, finalmente, a la síntesis de la proteína factor VIII.
El factor VIII está compuesto de tres dominios:
kA3 liAs C1C2
Aunque el f. XIII puede circular en forma de cadena, las formas que predominan en
el plasma son moléculas formadas por la conexión de dos cadenas a través de puentes
de calcio(222>:
AJ A2 B Cadena pesada
Ca2~
A3C1C2 Cadena ligera
El factor VIII:C así formado
pequeños(’39>.
es degradado por la activación de la trombina en péptidos más
3.A.c.2. Factor IX
Es una glicoproteina de pequeño tamaño (70.000 dalton) dependiente de la vitamina K y
se fabrica en las células hepáticas. Tiene también una forma coagulante (IX:C) y una
antigénica (IX.RAg), a semejanza con el factor VIII~’97~.
3.A.d. Diagnóstico de le hemofilia
En cambio, el tiempo de protombina, usado como prueba de la formación extrínseca de la
protombina, en el caso de las hemofilias debe ser nonnal., a no ser que haya otro defecto
coagulante añadido. Las pruebas de hemostasia primaria (tiempo de hemorragia y recuen-
28
E. Galindo Andújar
to de plaquetas) son normales<’8t El tiempo parcial de tromboplastina activado (TPP)
está prolongando este tipo de coagulopatias, siempre que se consideren anormales pe-
queñas prolongaciones de tan sólo pocos segundos.
Otras pruebas de fonnación intrínseca de tromboplastina están afectadas (consumo de
protombina y generación de tromboplastina). Finalmente, la dosificación individual del
factor correspondiente nos permitirá alcanzar el diagnóstico defmitivo<IM).
3.8. TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA
La base fundamental del tratamiento en un paciente hemofílico es la adecuada sustitu-
ción del factor deficitario.
3.D.a. Terapia específica: a demanda, continuada.
Este tipo de tratamiento se lleva a cabo mediante losproductos derivados del plasma, entre ellos,
los más importantes son: el propio plasma, los criopitcipitados (sólo en la hemofilia A) y 198
concentrados liofihizados<1~6’2’%
Con el uso de estos productos se busca, como objetivo fundamental, alcanzar una hemos-
tasia adecuada que permita la cicatrización normal de las heridas; esto es así porque los
fibroblastos necesitan una red de fibrina estable que permita su crecimiento, con el fm de
pervivir más de diez ciías(27>. Para lograr tales objetivos es imprescindible mantener un nivel
suficiente de coagulación, en relación a la vida media del factor deficitario<~.lOS>.
Se debe tener en cuenta que la vida media del factor VIII inyectado suele ser de unas 12
horas, mientras que la del factor IX es de 24 horas<~); en el caso del factor VIII, tiene lugar
una brusca caída de nivel a los 30 minutos de su inyección, que luego continuará lenta-
mente y de forma gradual hasta alcanzar las 12 horas<’~),
Para determinar la dosis de factor VIII a inyectar se conocen varias fórmulas orientati-
vas(105>. Es clásica la utilizada en el Centro de Hemofilia de Oxford~~9~:
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Peso (kg)DOSIS (unidades) = Incremento (en %) x Constante K
Esta fórmula entiende que una unidad es la actividad de coagulación de 1 ml de plasma
humano fresco. La constante K tiene diversos valores según el producto derivado del plasma
que se utiliza. Así, K = 1 cuando se usan crioprecipitados; K = 2 si utilizamos plasma conge-
lado o liofilizado y K =3 si empleamos plasma humano fresco o concentrados purificados.
Otra forma alternativa a la descrita previamente es la recomendada por Biggs(~>:
F.VIII a inyectar (unidades) = Peso kg x nivel deseado x 0,5
F. LX a inyectar (unidades) = Peso kg x nivel deseado x 1
Estas fórmulas deben entenderse sobre la base de que el plasma tiene una unidad de f.
VIII por cm3, el crioprecipitado de 3-6 u/cm3, mientras que el concentrado supone 20-30
u/cm3 y en los más purificados hasta 100 u/cm3.
Las fórmulas que se han referido en párrafos anteriores fueron diseñadas para llevar a
cabo el tratamiento episódico (a demanda), debiendo inyectarse el factor deficitario en la
primera o segunda hora después del comienzo del aura articular (sensación subjetiva de
Por tanto, este tipo de cálculos se emplean en casos de episodios hemorrágicos agudos,
una vez que éstos ya se hanpresentado, con el fm de evitar su progresión. Cuando la hemar-
trosis no es demasiado intensa, una sola dosis puede ser suficiente~3.4?.IM).
En la Unidad de Hemofilia del Hospital La Paz, la pauta de dosificación se realiza en
función de la intensidad y localización de la hemorragia. Atenor de lo comentado, los epi-
sodios hemorrágicos se dividen en leves, moderados o graves. Los considerados leves se
tratan con una primera y única inyección de 15 u/kg de peso; los de grado moderado con
una primera dosis de 25 u/kg, repitiendo después 2-3 dosis más; finahnente, en las graves
se comienza con una dosis de 40-50 u/kg, que se repiten en el número que sea necesario
hasta la curación del episodio hemorrágico<197>. En casos de hemofilia A, se pueden utili-
zar los crioprecipitados<27’~5~.
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En el momento actual, donde es de importancia trascendental la seguridad en el trata-
miento de la hemofilia, la obtención de crioprecipitados mediante donación desinteresa-
da de plasma ofrece un producto con un riesgo intrínseco de infección hematógena muy
bajo; además es relativamente barato. Así pues, a pesar de los grandes avances en los
aspectos comerciales de seguridad, parece que los crioprecipitados obtenidos de un solo
donante todavía pueden tener un lugar en el tratamiento de la hemofilia<155.205.22».
Sin embargo, no se debe olvidar que estos productos están contraindicados en los siguien-
tes casos: coagulación intravascular diseminada (CID), enfermedad trombótica, fracaso
renal pulmonar y hepático, shock séptico y síndrome de distrés respiratorio del adulto<50~.
Otra alternativa a tener en cuenta en los casos leves es la utilización de 1-Desamino-8-D-
Arginina vasodesmopresina a dosis de 0,5 microgramos/kg<329), cada 24 horas, durante 3-5
días como máximo. Todo lo referido en este apartado, expresa las medidas a tomar desde el
punto de vista sustitutivo en casos de hemorragia aguda existente (tratamiento episódico).
Una posibilidad de gran interés seria la de hacer algún tipo de profilaxis que pudiera
evitar la aparición de tales episodios hemorrágicos. De esta forma nacía el tratamiento
continuado, profiláctico o preventivo en Bonn (Alemania), con el que el grupo encabe-
zado por Brackmann<41> alcanzó resultados altamente esperanzadores. En nuestra Uni-
dad y en otros centros, dicho procedimiento terapéutico proporcionó también resulta-
dos alentadores~88’96322’.
Alguna publicación ha asumido el hecho de que una profilaxis llevada a cabo desde los dos
años de edad hasta los dieciocho puede prevenir la aparición de artropatía hemofI1ica(~S>. En
otro sentido, se debe destacar la posibilidad de realizar estos tratamientos profilácticos u oca-
sionales fuera del centro hospitalario; son los denominados autotratamientos~l2,39,I ¡E,234.270,293>,
cuya única limitación real se ha encontrado en la voluntariedad de su
A pesar de ello, se sabe que la hemofilia es una enfermedad de fase hematológica, pero
con afectación multigeneralizada: artropatía, deformidades óseas, odontopatías, hepato-
patías, diagnóstico de portadores, etc. Por tanto, un tratamiento integral se debe llevar a
cabo en unidades de hemofilia, cuya composición y funcionamiento están bien defini-
dos<&7593>. Habitualmente, se acepta que debe haber una por cada 6-7 millones de habitan-
tes (unos 350-400 hemofiicosY46~.
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De esta forma, se trata de una unidad de trabajo multidisciplinar que incluye hematólo-
gos, cirujanos ortopédicos, rehabiitadores, enfermeras, fisioterapeutas y, de forma excep-
cional, otros grupos de personal asistencial; este grupo tiene por objeto preservar el gra-
do normal de fuerza y movilidad del aparato locomotor< 693’~.l35l5~); no se deben olvidar
los aspectos sociales y psicológicos de estos pacientes<325).
El Centro o Unidad de Hemofilia del Hospital La Paz fue puesto en marcha en 1975 por
Martin Villar<214>, cumpliendo desde entonces las exigencias del tratamiento integral del
paciente hemofflico<6>. Hoy en día, parece que la utilización de los factores de la coagula-
ción, obtenidos mediante procedimientos de ingeniería genética, acabarán por eliminar la
utilización de los concentrados de factor procedentes de donantes humanos(49>.
3.B.b. Complicaciones de los tratamientos
Las complicaciones más serias del tratamiento pueden ser la hemolisis inmune y la apa-
rición de inhibidores circulantes (ambos a corto plazo). Frente a ellos, es posible que
aparezcan a largo plazo las hepatitis y la infección por virus de inmunodeficiencia
humana (VIH)~827>.
3.B.b. 1. Inhibidores (su tratamiento)
Se trata de inmunoglobulinas circulantes del tipo 1g03 e 1g04, influenciadas genética-
mente de forma aún no bien conocida, de modo que su aparición se produce sólo en deter-
minados hemofílicos en tratamiento<lI~~3?>. Los inhibidores suelen aparecer entre los 18 y
96 días de exposición a los concentrados del factor deficitario, siempre que se hayan reci-
bido dosis entre 3.200 y 34.800 unidades(RS.SSíl9lul92)
De los hemofílicos tipo A, del 10 al 15% desarrollarán inhibidores<8185>, suelen aparecer
de forma temprana, sobre todo en hemofilias de grado severo<&>; en la hemofilia B apare-
ce en el 2% de los enfermos. Los inhibidores se pueden comportar de dos formas distin-
tas: los de baja respuesta, es decir, con títulos bajos y sin respuesta ananinésica, y los de
alta respuesta, con títulos altos y respuesta anamnésica<”’.
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Existen diversos tratamientos frente a esta complicación. Los inhibidores de baja res-
puesta se tratan con concentrados de factor VIII a altas dosis, el recambio de plasma
(plasmaféresis), la cola de fibrina y la coagulación con láser también se han utilizado
como coadyuvantes(27AM2.’4190.332)
El tratamiento de los inhibidores de alta respuesta se hace a base de concentrados de fac-
tor VIII en dosis altas, o con concentrados de factor VIII porcino y/o con concentrados
complejo-protrombínico activado. Al igual que en los de baja respuesta, la plasmaféresis,
la cola de fibrina y la coagulación con láser pueden ser de utilidad<~2M74162>.
Finalmente, debemos señalar que la mayoría de los inhibidores son anticuerpos 1g04,
con cadenas ligeras Kappa<¡~O>. Estudios genéticos sustentan el concepto de un origen poli-
clonal restringido de los inhibidores circulantes del factor vm~”.
3.B.b.2. Hepatitis vírica (vacunación y tratamiento)
Los hemofílicos tratados con grandes dosis de concentrados de factor deben ser vacuna-
dos contra el virus de la hepatitis B, puesto que son un grupo de riesgo para esta infección,
a pesar del cuidadoso empleo de las donaciones de sangre~211~. Sin embargo, la hepatitis
no-A no-B no puede ser prevenida<27). Además, el 17% de los hemofílicos presentan un
patrón enzimático compatible con hepatitis crónica progresiva(~>. Las recomendaciones
de Mannucci(2¡I> para esta complicación son:
1. Los pacientes hemofílicos deben ser vacunados inmediatamente después de ser diagnos-
ticados del trastorno de coagulación.
2. Las vacunas derivadas del plasma son seguras e inmunogénicas en hemofílicos anti-
VIH negativo, aunque un mínimo porcentaje no desarrollan anti-HBs.
3. No es necesario re-vacunar hasta cinco años después.
4. En pacientes infectados con VIII, se precisan detenninaciones de títulos de anticuer-
pos cada 6-12 meses, puesto que puede ocurrir una rápida pérdida de anticuemos.
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TABLA 2
MÉTODOS DE TRATAMIENTO DE LOS CONCENTRADOS DE FACTOR
PARA EVITAR LA CONTAMINACIÓN POR HEPATITIS
Producto 1~atamIento Hepatftls/Paclailes
PROFILATE Heptano 4/19*
20 h16000 5/IB
MONOCLATE 1/38*Secado Inmuno
30 h/6000
Secado 30 h/600C
Secado 72 hIBO0C
Humedad lO h/6000
E-PL/RadIacIón UV
12 hIOO0C
Corriente a 1.180 mBar
Secado 72 h/6800
TNBP/NaOhoI
TNBP/Tween
2/2*
11/13*
O/26~
0/6
4/28**
1/6*
0/16
0/ls vsl5/l5>
Refnicla
Carnel¡IIM>
Kernoff<l”~
Rodeil
(comunie. personal)
Presten”55>
Colombo’”>
SohImZa4>
Helnrich<’n>
Manuccl(n»
AlIaIn’~
Gonzaga<1>~
FA OTO RAE
HEMOFIL T
H UMATE-P
PPSB
KRYOEULIN
TIM 3
KOATE HT
FVIII SD
*: hepatitis no-A no-li; **: hepatItis 9; +: dos casos de hepatitis 8 publicados posteriormente;
#: incluye no-A no-li y hepatitis 9.
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5. Se aconseja vacunar a hemofílicos anti-VIH positivos que estén en riesgo de desa-
rrollar hepatitis B, ya que un considerable número de ellos responden a la vacuna y no
pierden los anticuerpos rápidamente.
La frecuencia de hepatitis B, no-A y no-B con los concentrados de factor inicialmente
empleados fue del 100%. Se han realizado enormes esfuerzos para descubrir o eliminar
los virus contaminantes, con resultados muy satisfactorios, sin embargo, ningún concen-
trado es absolutamente seguro. La Tabla 2 resume los ensayos de seguridad ante la hepa-
titis de los diferentes concentrados de factor’83~.
3.B.b.3. Infección por VIH y SIDA: epidemiología, diagnóstico y tratamiento.
Desde el punto de vista histórico, la epidemiología de la infección por VIII comienza a
manifestarse en 1981, cuando se publican cinco casos de neumonía por Pneumocystis
carinil en cinco varones homosexuales; más tarde, en 1982, se publicó el primer caso de
hemofilia con SIDA(ES>. De ese modo, en 1984 y 1985 se recomendó tanto el uso de con-
centrados tratados mediante calor como la investigación de la sangre y el plasma de los
diferentes donantes~~”9~,
Antes de la identificación del HTLV 111/LAY o vIH-i como el agente etiolégico del
SIDA, se conocían algunos nexos entre la hemofilia y el SIDA<193>; después, el virus VIH
fue cultivado de la mayoría de los hemofílicos con SIDA, de forma que la aparición del
test de anticuerpos VIH hizo posible los estudios de seroprevalencia~~~.
Las características de los casos de hemofílicos con SIDA del período 1981-1987 se
resumieron así~’: 31 años de edad media, en su mayoría varones de raza blanca, el 75%
tenían hemofilia grave A oB, el 97% habían recibido productos derivados del plasma, y
el diagnóstico de SIDA se siguió en 2/3 de los casos de la aparición de candidiasis eso-
fágica y criptococosis.
La supervivencia tras el diagnóstico de SIDA se ha prolongado con el advenimiento de
las drogas anti-VIH (AZT); el mejor tratamiento y la profilaxis de la neumonía por .Pneu-
mocystis carinil también contribuyó a mejorar la supervivencia.
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TABLAS
TASAS DE SEROPREVALENCIA ANTI-VIH EN EUROPA (1987-1988)
Rango 040%
Bélgica
Finlandia
Repdblica Democrática Alemana
Italia
Noruega
Polonia
Rumania
Suecia
Suiza
Rango ~.3O%
Austria
República Federal Alemana
Francia
Grecia
Luxemburgo
Espafla
Gran Eretafla
Fuente: Centro Mundial de SIDA en Hemofilia, Federaoión Mundial de tiernofilía,
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Determinados estudios de seroconversión anti-VIH revelan que la misma comenzó en
1979, de modo que a fmales de 1984, el 70-85% de los hemofílicos eran anti-VIH positi-
vos; el punto medio de seroconversión fue enero de 1 983(75~’>. La descripción de lahisto-
ria natural de la infección por VIH ha evolucionado con el paso de los años, de forma que
viene reflejado en la clasificación CDC (Centros para el Control de las Enfermedades-
Centres for Diseases Control) de la infección por VN(~>:
- Grupo 1, es infección aguda, una enfermedad infecciosa del tipo de mononucleosis, de
pocas semanas de duración (se ha descrito en muy pocos hemofílicos).
- Grupo II, es la infección asintomática (período de latencia), que puede durar varios años.
- Grupo 111, ganglios hipertróficos con “hiperpíasia icactiva”. Es la linfoadenopatía carac-
terística de este período.
- Grupo IV, caracterizado por la aparición de síndrome constitucional, afectación
neurológica, infecciones oportunistas, linfomas o sarcoma de Kaposi. En general, se
considera el grado IV como definitorio de SIDA.
Varios estudios han señalado la existencia de marcadores que, de forma aislada o en
combinación con otros, son de gran importancia en la predicción de la evolución de la
enfermedad, desde la forma asintomática hasta el estado de mayor gravedad<l~261>. Estos
marcadores de laboratorio son: el descenso de las células T colaboradoras, el descenso
de los niveles de anticuerpos anti-VIH, la aparición de antígeno p24, el aumento de los
niveles de Beta 2 microglobulina y neopterina; el tiempo desde la seroconversión VIH
y la edad en el momento de la seroconversión son los factores pronósticos más impor-
tantes(65>. No se han encontrado diferencias en la frecuencia de SIDA en hemofílicos
frente a homosexuales<150.>5¡). En las Tablas 3, 4 y 5 se recogen algunos de los datos epi-
demiológicos de interés.
Las esposas y parejas sexuales de los hemofílicos mostraron un rango de seroprevalencia
anti-VIH del 10~20%<l4.I5¡~>. Más de 30 esposas de hemofílicos han desarrollado SIDA, ocu-
rriendo casos de transmisión prenatal en este grupo. No se ha documentado transmisión VIII
en contactos domésticos o escolares, ni en el personal que atiende a los hemofflicos<31”53’”~.
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TABLA 4
INFECCIÓN POR VIH EN HEMOFILIA SEGÚN ÁREAS GEOGRÁFICAS DE LA OMS (1987-1988).
CENTRO MUNDIAL DE SIDA EN HEMOFILIA.
Tasa de serapmvaíencla
AntI-V1H
~ d. SIDA
Ama
Ndme<ode
pacIentes
publicados
Númei’ode
pacIentes
Investigados
NUmero de + (Rango> NUmero FrecuencIa
Pacífico Oeste 2.372 1.208 379 31%
(1 3-38)
23 6
Sudeste de Asia 266 128 3 2% 1 N/A
Africa 698 328 42 23%
(6-39>
2 6
Este del Mediterráneo 654 358 70 20%
(12-48)
0 N/A
Europa 16.554 12.273 3.674 30%
(0-6l)
308 1,8
América 7.103 1,503 761 50%
<30-70)
220 29
EE.UU. ±15.000 7 7 895 5-7
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Así pues, desde el punto de vista epidemiológico, la propagación de la infección por
VIH entre los hemofílicos mediante componentes o productos sanguíneos contaminados
ha tenido unos efectos devastadores, tanto desde el punto de vista médico y social como
económico, cuyas dimensiones todavía no se conocen.
Al menos el 75% de los hemofílicos tratados están infectados por VIIi, y de ellos, los de
más edad, que probablemente seroconvirtieron antes de 1983 están en mayor riesgo de
desarrollar el SIDA. La curva de progresión del SIDA no está cerrada; existe transmisión
sexual en grado discreto, pero no despreciable. Los hemofílicos infectados exigen un cui-
dado continuo y completo, tanto por su enfermedad sanguínea como por el SIDA<65’5%
Debemos señalar que la progresión de la afectación inmune en niños hemofílicos, tanto
como en adolescentes y adultos jóvenes es mucho más lenta que en el adulto de mayor
edad, Por otro lado, existen datos preliminares que sugieren la presencia de una relación
entre crecimiento corporal y desarrollo, y la presencia de VIH en niños y adolescentes
expuestos a VIII durante largos períodos<132>.
3.B.b.4. Diagnóstico y tratamiento de la infección en adultos hornofucos
La prevalencia de seropositivos en hemofflicos graves está entre el 5O~90%<3o7). Se estima
que la mayoría de los hemofílicos se seroconvirtieron antes del desarrollo y uso generali-
zado de los concentrados de factor tratados con calor en 1984(2~>. Los mecanismos que
conducen a la destrucción funcional y cuantitativa de la función de los linfocitos CD4
a causa del VIH no son completamente entendidos. Sean cuales fueren, la pérdida pro-
gresiva de la función de los linfocitos CD4 es la que conduce a la susceptibilidad de
aparición de neoplasias e infecciones oportunistas<289>.
Los organismos que se aprovechan de los defectos de las células-T son parásitos que
habitualmente son controlados, pero no eliminados, por la respuesta inmune normal.
De ese modo, se pueden establecer infecciones de larga duración que se reactivan cuan-
do el sistema inmune se deprime. El retardo en iniciar el tratamiento es frecuente; ade-
más, cuando se establezca deberá ser de duración prolongada, con frecuencia para toda
la vida del paciente<1~).
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TABLAS
CASOS DE SIDA EN HEMOFILIA EN EUROPA.
DATOS ACUMULADOS HASTA EL 31 DE DICIEMBRE DE 1987.
0-10 casos 10-40 casos >40 casos
Bélgica Austria República Federal Alemana
Finlandia Grecia Francia
República Democrática Alemana Italia
Irlanda Espaila
Luxemburgo Gran Bretafla
Noruega
Polonia
Rumania
Suecia
Suiza
Fuente: Centro Mundial de SIDA en Hemofilia. Federación Mundial de Hemofilia.
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En un 60-80% de pacientes con SIDA suele desarrollarse una neumonía por Pneumocys-
tis carinii. Tal infección suele comenzar con fiebre, tos y dificultad respiratoria. Radiográ-
ficamente pueden visualizarse infiltrados pulmonares alveolares e intersticiales. El indica-
dor más llamativo de esta neumonía es la disminución en la capacidad de difusión o una
bajada de la tensión arterial de oxígeno después del ejercicio.
El diagnóstico definitivo se hace mediante fibroscopia con lavado broncoalveolar, e
incluso con la biopsia transbronquial<209). Algunos autores han publicado la utilización de
diversas tinciones histológicas y de anticuerpos monoclonales en el esputo para, de esta
forma, llegar al diagnóstico~32~~.
El tratamiento de la neumonía es igualmente efectivo con trimetoprin-sulfametoxazol
que con Pentarnidina. Otras drogas alternativas todavía en investigación son: depsontri-
metoprim, trimetrexate y difluorometillornitina<>~).
Se está popularizando la profilaxis con aerosol de pentamidina para la citada neumonía,
Dicha profilaxis disminuye significativamente la tasa de recurrencias<5960~.
Otras infecciones frecuentes son la esofagitis por cándida, la meningitis criptocócica
y la toxoplasmosis en forma de encefalitis<2893. La coexistencia de encefalitis toxoplás-
mica con linfoma del sistema nervioso central, infección esofágica por cándidas o
tuberculosis ha sido descrito en la literatura~’03’. El tratamiento de estos problemas debe
continuarse durante toda la vida<62>.
Además de la tuberculosis clásica, otras bacterias ácido-alcohol resistentes como el
Micoplasma avium intracelular pueden infectar a los pacientes con SIDA.
También se han descrito infecciones por citomegalovirus, Cryptosporidia e Isospora
belil. El cerebro puede verse afectado por ‘una demencia característica del SLDA<289’, pro-
vocada por el mismo VIH,
Ultimamente se ha señalado una marcada incidencia de artritis séptica a los hemofí-
licos VIH positivos. Así, el germen que con más frecuencia se ha cultivado ha sido el
Staphilococcus aureus<”9276~.
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Se debe tener en cuenta el diagnóstico diferencial, cuando una articulación dolorosa e
inflamada no responde de forma precoz a la terapia sustitutiva con factor deficitario. La
aspiración con aguja para confirmar el diagnóstico seguida de una terapia antibiótica
agresiva, e incluso la intervención quirúrgica son de gran importancia para evitar la
anquilosis articular<229).
La periodicidad de revisiones clínicas a estos pacientes estará relacionada con el recuen-
to de células CD4. Se aconseja la utilización de Zidovudina (ZDV) en el paciente asinto-
mático con menos de 200 células CD4. También debe considerarse la terapia con ZDV en
pacientes sintomáticos con fiebre, diarrea, demencia, psicosis, trombocitopenia y mal
estado general, que no tengan SIDA, o en el paciente con dos tests positivos consecutivos
del antígeno p24, con independencia del recuento de células CD4~>82289~.
La existencia del SIDA ha causado un impacto en el tratamiento global del hemofíli-
co VIH positivo. Por ejemplo, estudios recientes han señalado que la positividad de
anticuerpos VIH en hemofílicos está relacionada con disminución de las células T de
ayuda, la relación CD4/CD8 y los niveles elevados de IgO, así como con linfoadeno-
patia y una alta tasa de utilización a nivel de factor VIll<~>. Los métodos existentes para
eliminar el VIH de los productos farmaceúticos son: el calor, la 13 propriolactona y el
detergente TPND~’43~.
Otra forma de lograrlo es la producción de productos de más alta pureza mediante cro-
matografía de inmuno-afmidad, utilizando anticuemos monoclonales al factor VIII-von
Willebrandt<2~>. Todos ‘estos métodos conducen a un riesgo de infección nula~’55~.
Así pues, y debido a las múltiples posibles complicaciones derivadas del SIDA, el
médico que trata a los hemofílicos debe estar familiarizado con una gran variedad de
drogas antivíricas, antifúngicas y antibacterianas, para tratar de forma adecuada tales
infecciones oportunistas<fl>.M5>.
Se ha publicado que más del 80% de los pacientes con anticuerpos VIII con antigene-
mia p24 y cifras menores de 400 células CD4 progresarán hacia el desarrollo del
SDA<2~>. Desde el punto de vista quirúrgico, eltratamiento de los hemofílicos se vió afec-
tado. Los cirujanos no deseaban operar a los pacientes VIH positivos. Sin embargo, hoy
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en día el equipo quirúrgico de quirófano conoce perfectamente los riesgos, y se han desa-
rrollado medios de protección.
Es importante señalar que la frecuencia del SIDA en el personal sanitario no es dife-
rente de su frecuencia en el personal laboral generaF~~. Sólo se conocen 22 casos de
infección laboral en todo el mundo, dentro del personal sanitario, que se hayan serocon-
vertido<’”k El tiempo ha suavizado el rechazo inicial del personal sanitario hacia este tipo
de pacientes. Se puede decir que la infección VIH en hemofilia ha producido un impac-
to enorme, que ha marcado una época. Entre otras cosas, se ha incrementado el coste del
producto final al consumidor<~~.
Un 50-70% de los hemofílicos tienen alteraciones de las células r8’. Un 70-90% de estos
pacientes en su grado severo son seropositivos para el VN. Diversos signos clínicos se aso-
cian aprogresión de la enfermedad: Herpes zoster, trombocitopenia inmune y retraso del cre-
cimiento en los nifios<43>.
Sin embargo, los hemofílicos presentan algunas diferencias con respecto al resto de los
pacientes con SIDA (homosexuales y heroinómanos): en los hemofílicos aparecen sobre
todo infecciones por gérmenes oportunistas (Pneumocystis carinil), y un descenso tanto de
linfocitos T como de los supresores; en los no hemofílicos los linfocitos T supresores sue-
len estar elevados~8’. Algunos parámetros analíticos (caída de anticuerpos p24, aparición de
antígeno p24 y rápida caída de los niveles de células CD4) predicen la aparición de SI1DA<43~.
Los concentrados artificiales pueden, en un futuro próximo, modificar la evolución de
este grave problema~49~. La zidovudina (ZDV) es actualmente la droga más efectiva en el
tratamiento del síndrome de inmunodeficiencia adquirido(43>. Los esfuerzos realizados en los
últimos años, que han desarrollado productos de granpureza, en asociación con los métodos de
inactivación han pennitido alcanzar un producto que conlleva un riesgo de seroconversión
menor del 1 por 1.000 de pacientes por años de trataxniento<>SS’78).
Debe insistirse en la importancia de la influencia de una posible seroconversión, pues-
to que el nivel de seguridad es tan alto que deben investigarse de forma exquisita los
casos concretos de posibles candidatos, para eliminar la posibilidad de otras fuentes de
infección de VIH.
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3.Sb.5. Hemolisis inmune
La hemolisis inmune, que puede producir una anemia significativa, está relacionada
con la presencia de anticuerpos anti-A y anti-B en los concentrados del factor VIII y en
los crioprecipitados del plasma; sin embargo, los concentrados del factor IX no desa-
rrollan hemolisis<8>. Tampoco se han comunicado casos de hemolisis con los concentra-
dos de f. VIII más purificados.
3.6. SINOVITIS Y ARTROPATÍA HEMOFÍLICA DE RODILLA
3.C.a. Recuerdo histérico
Desde que Otto’239’, en 1803, publicó la frecuente relación entre hemofilia yuna diátesis artrí-
tica, otras publicaciones como las de Legg<’~~ en 1872, y Volkmann(323> en 1863, establecieron
la asociación entre la hemartrosis espontánea y la enfermedad hemofílica (NasseYSl>. Una
minuciosa descripción de la sintomatología clínica de esta enfermedad fue realizada por
Kónig<170) en 1892, constatando claramente la relación entre hemorragias articulares y
artropatía hemofílica.
En 1958, Jordan publicó el tratado titulado “Artropatías hemofílicas”; en él, refirió
algunos tipos de terapéuticas ortopédicas, tales como los yesos correctores, y las ortesis;
dichos métodos fueron diseñados para paliar los manifestaciones músculo-esqueléticas
de la hemofilia<154).
3.C.b. Etiopatagenia
Han sido definidos una serie de factores anatómicos, mecánicos, químicos, enzimáticos e
inmunológicos que, en asociación a la especial facilidad para sangrar del hemofílico,
influyen sobre los estudios articulares.
Tales factores comportan las lesiones típicas de la artropatía hemofílicaC¡21233). Con res-
pecto a los factores anatómicos, se debe resaltar la importancia de la rotura de la cadena
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Se ha descrito la posibilidad de que la plasmina (enzima proteolítica producida a partir
del plasminógeno excesivo del líquido sinovial) pueda provocar una exagerada fibrinoli-
gis intra~articular<~1.SlS.3l4>,
Así pues, se ha comprobado que determinadas enzimas proteolíticas mediarían la des-
trucción o degradación del cartílago articular<II2.ll5.l2O~3I6>, También se han hallado nive-
les altos de prostraglandinas<273). Asimismo, se han publicado alteraciones en las colage-
nasas y pro-colagenasas<21’.
Finalmente, en los estados terminales de la artropatía hemofílica se han encontrado
niveles disminuidos de Catepsina D<131’248). Desde el punto de vista inmunológico, Hil-
gartner encontró una relación clara entre la existencia de complejos inmunes circulantes
y artropatía hemofílica,
Las pruebas de laboratorio no han podido, sin embargo, demostrar la presencia de
inmuno complejos en la membrana sinovial<69>, ni tampoco otras alteraciones ininunoló-
gicas(lS>; estos datos sugieren que la artropatía no tiene una auténtica mediación de tipo
inmune, o bien que las técnicas actuales no la pueden detectar.
La hipertrofia sinovial producida a través de todos estos factores, hace más fácil la pro-
ducción de nuevas hemorragias articulares, a causa precisamente del gran tamafio e hiper-
vascularización de dicha sinovial(~>(Figuras 6 y 7). En ello colabora la ausencia de trom-
boplastina tisular (factor m> en el tejido sinovial, lo que hace que la vía de la formación
extrínseca de tromboplastina no ayude a alcanzar una adecuada hemostasia<~.3l4>,
3.C.c. Hallazgos anatama-patolúgicos
La artropatía hemofílica crónica es un proceso que conlieva un importante riesgo de
rápida degeneración del cartílago de la articulación afectada. La inflamación existente
es debida a una combinación de hemartrosis, efusiones sinoviales irritativas, engrosa-
miento sinovial, sin olvidar el crecimiento exagerado de las epífisis como resultado de
la hiperemia crónica. En la rodilla, el aspecto hipertrófico llega a acentuarse por la atro-
fia del ~
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co, que crece desde la periferia, elhemofílico tiene lugar centralmente, La tinción de Peri reve-
la una gran cantidad de hierro en elpannus(¡15.135258>.
Así pues, la destrucción del cartílago articular en la artropatía hemofílica parece ser el
resultado de diferentes y variados factores. El primero, la producción de hidrolasas liso-
sómicas en grandes cantidades, que erosionan el cartílago. En segundo lugar, la presión
localizada en la articulación, de tipo mecánico. El tercero, es el resultado de la entrada
de hierro en el cartilago articular. Parece que el hierro penetra en los condrocitos, esti-
mulando al principio su multiplicación, para después desintegrarse. La muerte de los
condrocitos tiene un efecto indirecto sobre la matriz, disminuyendo su producción de
proteog1icanos’2~.7O.1l5fl6’~S>
3.C.d. Manifestaciones clínicas
Lo más característico de la hemofilia es la hemorragia articular, cuya forma de presenta-
ción se hace en forma de dolor, inflamación y pérdida de movilidad antiálgica; es típica
la existencia de un estadio prodrómico denominado “aura”, percibida de forma muy cla-
ra por los propios enfermos<fl.132>. Sin tratamiento, la evolución natural lleva a la inflama-
ción progresiva de la articulación afecta, con incremento de calor local y tensión tisular,
que lleva finalmente a una contractura en flexión con espasmo muscular asociado<’2t
Unas articulaciones suelen afectarse más que otras, sin que todavía conozcamos la razón
de ello<2~.3O~~); en general, se acepta que el traumatismo precede a la denominada hemartro-
sis espontánea, por muy bajo en energía que sea<154>; se sabe que los codos, rodillas y tobi-
llos y sobre todo las rodillas, son las articulaciones implicadas con más frecuencia en la
artropatía hemofflica<&l.1~); la razón de ello parece estar en el hecho de que son articulacio-
nes complejas con amplias superficies sinoviales e intensas cargas rotatorias~8’.
La respuesta al tratamiento sustitutivo episódico (a demanda) de las primeras hemartro-
sis no evita que en un tercio de hemofílicos de tipo grave, aproximadamente, se produzca
un grado más o menos intenso de deterioro articular<’53>. Es habitual que el paciente con
hemofilia grave sufra de hemartrosis recurrente durante las dos primeras décadas de la
vida, llegando normalmente a presentar algún grado de artropatía en la tercera década<flS>,
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Mediante ondas ultrasónicas a una frecuencia de 2 a 10 MHZ, enviadas a través de un
transductor de forma discontinua, puede lograrse que la energía reflejada se recoja en for-
ma de imágenes.
Esta energía es una pequeña proporción de la enviada, que se refleja ante la presencia de
alguna zona con diferente impedancia. Mediante el envío y recepción de una gran canti-
dad de impulsos se logra formar la imagen de una fina sección del área explorada.
La ecografía tiene la gran ventaja de ser una técnica carente de riesgos radiactivos, por
lo que resulta de enorme utilidad en la investigación de los problemas de partes blandas
de la rodilla<~?>, especialmente para detectar los estadios iniciales de la artropatía hemofí-
lica antes de la aparición de signos radiológicos<22~81’90~~7275~216> (Figura 14).
3. C. e.2. Radiología convencional
Cuando tienen lugar los episodios hemorrá~icos iniciales, el aspecto radiológico corres-
ponde a una distensión articular, con partes blandas de densidad aumentada y edema de
los tejidos circundantes; además la cápsula suele estar abultada con el aspecto articular
ensanchad&47~9>.
Figura 14. Imagen ecográfica de rodilla. Destaca el engrosamiento sinovial (3) en el saco suprarotulla-
no (F fémur, C .= cartílago articular). La flecha única indica cartílago normal, y la doble flecha indica
cartílago rugoso ya afectado por la hemofilia.
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Algunas veces aparecen líneas de detención del crecimiento de Harris, que inicialmen-
te fueron consideradas características de la hemofilia<~1>; sin embargo, hoy en día es cono-
cido que no son en absoluto específicos, sino que más bien se originan por situaciones de
estrés intenso que acaecen en pacientes en época de crecimiento<~t
Teniendo en cuenta que las hemorragias articulares suelen comenzar en el período de
crecimiento, es habitual encontrar desde la infancia un agrandamiento epifisario bastante
típico de la hemofilia, debido al crecimiento excesivo de dichas epifisis<~7’M9>. Es raro
encontrar pseudocalcificaciones en estos pacientes debidas a variaciones de densidad,
que simulan tales calcificaciones.
Ha sido publicado el hecho de que varios episodios hemorrágicos articulares pueden
tener lugar sin dejar daño permanente desde el punto de vista radiológico<48>; sin embargo,
también se ha referido en la literatura el hecho de que bastan dos hemartrosis agudas para
provocar un aumento de densidad de las partes blandas periarticulares, claramente visible
en las radiografías convencionales<21MI).
Precisamente, la hiperemia debida a la hemartrosis de la articulación afecta terminará
por producir una osteopenia epifisaria selectiva e incluso, a veces, una osteoporosis gene-
ralizada; al mismo tiempo, se producirá un estrechamiento del espacio articular y una
irregularidad ósea subcondraW~”~.
Después tendrá lugar la aparición de quistes subcondrales, derivando a veces en un
colapso subcondral que, finalmente, se manifestará como una pérdida de congruencia arti-
cular; esta anomalía conducirá después a una angulación y/o desplazamiento de los extre-
mos óseos articulares<~~~l.249>; sin embargo, a diferencia de lo que ocurre en la artrosis dege-
nerativa, los osteofitos son infrecuentes. En algunos casos, la evolución es tan tórpida que
los pacientes pueden acabar presentando una destrucción articular con anquilosis ósea~3311>,
3. C. e.3. Tomografía axial computadorizada
Esta técnica de diagnóstico por imagen utiliza un abanico de rayos X a través de una
determinada área corporal, de forma que unos detectores, habitualmente de xenon, regis-
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tran la radiación que pasa a través del cuerpo humano. Tanto el haz de rayos como los
detectores circulan alrededor del cuerpo durante la exploración, de modo que durante
dicha rotación se consiguen una gran cantidad de exposiciones de corta duración,
Después, las mediciones registradas por los detectores son registradas por un ordena-
dor que, junto con la información de la dirección de la radiación, calcula la atenuación
de la misma en cada punto (lxi mm).
El computador también permite reconstruir mediciones, proporcionando imágenes en
planos diferentes (frontal, sagital o cualquier otro), por lo que la exploración resulta ser
tridimensional~2~t La TAC es un procedimiento diagnóstico de gran utilidad en el diag-
nóstico de la artropatía hemofílica, que ha sido últimamente desplazado por la RMN.
3.C.e.4. Resonancia Magnética Nuclear
Este procedimiento se basa en el hecho de que cuando se sitúa el núcleo de un átomo de
ciertos elementos químicos en un campo magnético estático, dicho núcleo se alineará en
la dirección del mencionado campo; si añadimos un campo de radiofrecuencia en un pla-
no perpendicular a la dirección inicial, algunos núcleos saltarán desde el inicial estado de
baja energía a otro de alta.
Sin embargo, si retiramos el campo de radiofrecuencia, los núcleos excitados volverán
gradualmente al estado de baja energía, de modo que el exceso de energía será emitido
como radiación electromagnética, pudiendo ser detectado por un equipo especial. A todo
ello se le conoce como el fenómeno de la resonancia nuclear.
Determinados programas de ordenador harán reconstrucciones similares a las utiliza-
das en la TAC, proyectando cualquier imagen de secciones del cuerpo humano, Tal
imagen no sólo revelará la anatomía estudiada, sino también las características bioquí-
micas de dicho área<~”.
Actualmente, y desde los primeros estudios realizados<2”~, es de gran utilidad para el
estudio de la artropatía hemofílica de rodilla.
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3.C.f. Clasificaciones de la artropatía
Diversas clasificaciones han sido utilizadas con el propósito de conocer el curso natural
de la enfermedad, de forma que se pudieran valorar los efectos sobre la misma de los
diversos métodos terapéuticos.
En 1892, Kónig<170> publicó tres estadios de la enfermedad (hemartrosis, panartritis y
etapa progresiva). En 1932, Key<163> refirió dos fases: la de hemartrosis aguda y la de
artritis crónica. Posteriormente, De Palma y Cottler<&3> en 1956, y Iordan<154> en 1958,
publicaron clasificaciones muy parecidas, aceptando cuatro etapas de la enfermedad.
Ahlberg<», en 1965, se refirió auna nueva clasificación en base abs grados 11-1V deDe Pal-
ma y Cottler.
En 1969, Wood y cols.<~” refirieron una clasificación exclusivamente radiográfica, pero
que no demostró ser eficaz para expresar la progresión de la artropatía hemofílica. Amold
e Hilgartner<2l), en 1977, diseñaron una escala de cinco grados.
Toda la confusión mostrada por las clasificaciones mencionadas previamente estimuló
al Comité de Ortopedas Expertos de la Federación Mundial de Hemofilia (COE-FMH> a
concretar una nueva clasificación en 1981; esta nueva clasificación resulta muy detallada
tanto clínica como radiológicamente, y se basa en la escala radiológica propuesta en 1980
por Petterson y cols.~~’.
La referida clasificación recomendada por el COE-FMH es la habitualmente utilizada
para la valoración de los resultados de todos los estudios realizados en pacientes hemofí-
licos. Incluye cuatro principales parámetros: el grado de dolor (Tabla 6), el grado o
severidad de hemartrosis (Tabla 7), un baremo clínico que incluye diversos parámetros
(Tabla 8) y unos parámetros radiológicos basados en la escala previa de Petterson y
cols?~’ (Tabla 9).
Esta clasificación ha probado ser fiable en base a la comparación de observaciones
inter e intra grupos (I¡9.~7>; y permite, de esta forma, expresar el curso natural de la enfer-
medad, así como evaluar los efectos de los diferentes tratamientos~’19~’245’.
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TABLA 6
DOLOR (0 a3>
O: No, ningún déficit funcional, no analgésicos.
1: Ligero, no interfiere con la vida cotidiana (yo>.
2: Moderado, interfiere parcialmente con VO; no narcóticos, narcóticos ocasionales.
3: Severo, interfiere con VC; narcóticos y no narcóticos necesarios.
TABLA 7
HEMARTROSIS (0a3)
O: NInguna.
1: No mayores; 1-3 menores,
2:1-2 mayores o 4-6 menores.
3: 3 o más mayores o 7 o más menores,
Menor: Dolor ligero, mínima inflamación, mínima pérdida de movilidad, Resuelto en 24 horas
de tratamiento.
Mayor: Dolor, derrame, limilación movilidad, No responde en 24 horas de tratamiento.
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3.C.g. Tratamiento de la sinovitis crónica
3.C.g. 1. Tratamiento conservador
En el tratamiento de los problemas hemofílicos localizados en la articulación de la rodi-
lla incluiremos el tratamiento conservador de la sinovitis crónica, las sinoviortesis con
coloides radiactivos y la sinovectomía quirúrgica, tanto abierta como artroscópica.
Estos tres son los principales procedimientos a utilizar en los estadios de sinovitis cró-
nica hemofílica con el objeto de detener su evolución hacia las etapas finales de artropa-
tía avanzada de rodilla.
fricialmente, las hemartrosis recurrentes deben ser controladas para evitar su evolución
hacia el estadio de sinovitis más o menos florida.
Así pues, la actitud terapéutica inicial debe buscar la detención de las hemorragias
intra-articulares, aliviar el dolor acompañante y mantener la movilidad preexistenteO69>.
Estos objetivos se logran a base de: reposo, analgésicos y antiinflamatorios; también
pueden requerirse la artrocentesis y la rehabilitación; todo ello debe basarse en una tera-
pia sustitutiva adecuada.
La terapia sustitutiva es esencial en el tratamiento; se ha detallado en el apartado sobre
la “Terapia específica a demanda”, y se basa en el grado de hemartrosis, principalmen-
te<198252). El reposo deberá llevarse a cabo mediante férulas almohadilladas en posición
antiálgica, evitando los yesos cerrados~’14>; por su parte, la compresión fría con bolsa de
hielo<I~> y la estimulación eléctrica transcutánea (TENS)~”0> son acciones analgésicas de
gran interés en el tratamiento del paciente hemofílico.
En articulaciones del miembro superior, especialmente en el hombro, la aplicación
de una charpa puede ser suficiente inmovilización; en la cadera se podrá utilizar una
tracción blanda<~>.
En general, la retirada de la inmovilización articular deberá ser realizada con gran pre-
cocidad, con el fin de evitar rigideces articulares,
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TABLA 8
BAREMO CLÍNICO (0 812>
INFLAMACIÓN 0: No2: Presente
ATROFIA MUSCULAR 0: No o mínima (<1 cm)1: Presente
O: No (normal en codo 50~20b valgo>
DEFORMIDAD AXIAL 1: De 200.300 valgo o 50 varo
2: Más 3Q0 valgo o más 50 varo
CREPITACIÓN AL MOVER O: No1: Presente
O: Pérdida 10%
GRADO DE MOVILIDAD 1: Pérdida 1OO/o~33%
2: Pérdida más 33%
O: Menor 15%
CONTRACTURA EN FLEXIÓN 2: Mayor 15%
0: No
INESTABILIDAD 1: 51, pero sin interferir con vida cotidiana nl requedr ortesís2: % creando déficit y requiere ortesís
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Con respecto a los analgésicos y antiinflamatorios, la pauta seguida en nuestro Centro
está muy delimitada e incluye Acetaminofen o Propoxifeno cuando el grado de dolor es
moderado, Codeína o Pentazocina en casos con gran intensidad de dolor, y la Meperi-
dina se utiliza en casos de dolor extremo. Estos fármacos citados no tienen efecto algu-
no sobre la coagulación, y están contraindicados el ácido acetilsalicilico y el ácido
mefenámico<152).
La utilización de antiinflamatorios es discutida actualmente, debido a sus efectos
adversos sobre la agregación plaquetaria<112>; sin embargo, otros autores han utilizado
Indometacina sin problemas secundarios~’~’. La Azopropazona se ha empleado debido a
su efecto combinado analgésico-antiinflamatorio.
La evacuación del hemartros (artrocentesis) también es muy controvertida: mientras
algunos autores la aconsejan en base a que acelera el período de recuperación articu-
lar(~>, otros la desaconsejan<1~’».De hecho, no se ha investigado su papel con respecto a
la artropatía a largo plazo(l.149>.
En nuestro Centro la artrocentesis no es utilizada, excepto en aquellos casos en los que
se sospechó la existencia de una artritis séptica en pacientes MIV positivos.
Se debe tener en cuenta que, con el tratamiento sustitutivo, la hemartrosis común res-
ponde de forma adecuada en la gran mayoría de los casos<’98’”6’.
La rehabilitación es de gran importancia tras la desaparición del cuadro agudo; pueden
utilizarse medios fisioterapéuticos (tracciones, movilizaciones) y fisiotécnicos (ultrasoni-
dos, onda corta), siempre bajo la terapia sustitutiva adecuada~’20’.
La realización de movimientos activos se inicia lo antes posible para evitar futuras con-
tracturas articulares y atrofias musculares por desuso<~’97’1’4’167’; algunas veces, las férulas y
ortesis ayudan a evitar las citadas contracturas<23.120>.
En definitiva, la sustitución del factor deficitario sigue siendo el hecho principal del tra-
tamiento, seguido de inmovilización en posición funcional; después, la terapia física pre-
vendrá la producción de contracturas<115>.
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TABLA 9
CLASIFICACIÓN RADIOLÓGICA RECOMENDADA POR EL COMITÉ DE
ORTOPEDAS EXPERTOS DE LA FEDERACIÓN MUNDIAL DE HEMOFILIA
Tipo de cambio Hallazgo Puntuación
OSTEOPOROSIS
Ausente
Presente
1
1
EPÍFISIS
AGRANDADAS
Ausente
Presente
O
SUPERFICIE
SUSCONDRAL
IRREGULAR
Ausente
Parcialmente afectada
Totalmente afectada
2
2
2
ESTRECHAMIENTO
DEL ESPACIO
ARTICULAR (EA)
Ausente
EA>1 mm.
EA<1 mm.
2
2
2
FORMACIÓN
DE QUISTES
SUBCONDRALES
Ausente
1 Quiste
>1 Quiste
2
2
2
EROSIONES EN LOS
MÁRGENES ARTICULARES
Ausente
Presente
O
INCONGRUENCIA
DE LA SUPERFICIE
ARTICULAR
Ausente
Ligera,
Pronunciada
2
2
DEFORMIDAD ARTICULAR
(Angulaclón y/o desplazamiento
entre los extremos óseos artIculares>
Ausente
Ligera.
PronuncIada
2
2
Puntuación: 0-13 (0= artIculación sana; 13= afliculsolón máximamente afectada).
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Otra forma de tratar la sinovitis hemofílica, además de estas medidas locales, ha sido
la terapia sustitutiva profiláctica (tratamiento continuado): este método, iniciado por
Brackmann~41~, ha sido seguido por otros muchos autores con resultados bastante alen-
3. C.g.2. Sinoviortesis con isótopos radiactivos
Si una vez transcurridos los seis meses de tratamiento conservador sustitutivo (en fun-
ción de las recomendaciones señaladas con anterioridad) la hemartrosis no es detenida,
aparece la denominada sinovitis crónica hemofílica; este cuadro descrito es previo a la
aparición de lesiones osteocartilaginosas que llegarían a provocar hallazgos radiográfi-
cos (artropatía hemofílica),
Se han utilizado dos tipos de técnicas terapéuticas ante la sinovitis crónica hemofílica
cuando el tratamiento continuado o profiláctico con factor deficitario fracasa: la sino-
viortesis y la sinovectomía quirúrgica.
La inyección de isótopos radiactivos (sinoviortesis) e inicialinente con ácido ósmico, se
llevó a cabo en base a estudios previos con pacientes reumáticos<’4~2Q3>; desde entonces se
contraindicaron en pacientes menores de ocho años de edad, debido al riesgo de lesionar
tales articulaciones jóvenes<223>.
En la Tabla 10 se recogen los principales datos recogidos de la literatura con respecto
al uso del ácido ósmico; su utilización ha sido abandonada a causa de los resultados
poco satisfactorios.
Posteriormente, se inició el uso de isótopos radiactivos (198Au e 90Y); en 1971, Ahí-
berg(4> utilizó ‘98Au (oro coloidal) en solución de oro metálico estabilizado con gelati-
na; el tamaño de sus partículas es de 20 mm; emite radiaciones beta y gamma, y tiene
una vida media de 2,7 días(SO>.
Diversas publicaciones recientes refieren resultados alentadores a largo plazo, por lo
que continúa siendo una buena herramienta terapéutica en hemofihia~’99268280’282~
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TABLA 10
RESULTADOS DE LA SINOVIORTESIS CON ÁCIDO ÓSMICO
Autor Año N~ de Casos Hemanmsls
Post (%>
Evolución
D d i c
MENKES<~4>
Wl1VOET~”>
STORTI(m
GAMEA’~>
MAGALLÓN<’~
MAGALLÓN””>
1973
1983
1975
1931
1979
1985
26
18
6
12
lO
lO
15
33
68
33
30
0
30
17
27
10
30
55
50
40
60
70
+
+
+
+
+
+
Nemaftrosis post (9’4: Porcentaje de hemarirosis postinyección del ácido ósmico
(D= desaparecen; dz disminuyen; 1= igual). Evolución: c= a corto plazo; 1= a largo plazo.
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El itrio-90, preparado a base de iones de itrio unidos a una resina coloidal de inter-
cambio iónico, también ha sido utilizado para el tratamiento de la sinovitis hemofílica;
el tamaño de sus partículas es de 20 a 50 mm; emite radiaciones beta y su vida media
es 2,6 días~73>.
Más recientemente se ha utilizado el fósforo (32P), con buenos resultados en un 80%
de los casos~256268~. De estos isótopos radiactivos suele utilizarse una sola dosis; se pue-
den inyectar varias articulaciones al tiempo, ya que su efecto no es aditivo~’3>.
La Tabla 11 resume los resultados de las principales series revisadas en la literatura.
El mecanismo de acción de los isótopos descritos es un efecto fibrótico sobre los vasos
sinoviales, haciendo que las vellosidades agrandadas disminuyan de tamaño05>, Algún
autor ha descrito el peligro de los efectos secundarios de los isótopos, en base a un posi-
ble daño sobre los cromosomas linfocitarios(3093l0>.
Sin embargo, otros autores no han encontrado tales alteraciones<4’3’3~”; así pues, parece
que el riesgo de mutación genética es despreciableV3lS3OSl~>.
En consecuencia, la sinoviortesis parece ser un procedimiento a tener en cuenta en los
estadios de sinovitis de afectación hemofílica de rodil1a<~~),
3.G.g.3. Sinovectomia quirúrgica
1. A cielo abierto
Esta técnica fue realizada a cielo abierto en hemofílicos en 1969 por Storti et al?’03; con
posterioridad muchos autores la han llevado a cabo, demostrando que este procedimiento
mejoraba eficazmente las hemartrosis, pero empeoraba el recorrido articular; además, la
artropatía tiende a progresar a pesar de ello y existían complicaciones como las hemorra-
gias postoperatorias<37¡1ll2314l~1~17I~1SJ 2,~I,283,2~,317,32O> (Figuras 15 y 16).
La Tabla 12 resume los principales hallazgos recogidos de la literatura.
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TABLA 11
RESULTADOS DE LA SINOVIOFiTESIS CON Au-198 oY-90
Autor Año N~ do Casos la Hemartrosis
Post <Wc>
AM Evolución LRX
D d 1 o
AHLBERG<~
MARTIN VILLAR(ZI#
FDEZ, PALAZZI«1>
ERKEN02>
AHLBERG<~
FDEZ, PALAZZP’>
OLIVARES~2M>
RUElO~m>
VALVERDE<~
BOSCH~>
ORTEGA’2”~
ERKEN<”>
HEíM(I2S~
BERNTORP<~>
MAGALLÓN””>
1977
1977
1977
1979
1979
1979
1979
1979
1979
1981
1981
1986
1988
1988
1989
27
25
10
18
30
20
18
30
45
6
49
60
50
21
38
Au
Aa
Au
Y
Aa
Aa
Au+Y
Au+Y
Au+Y
Aa
Aa
Y
Y
Aa
Au
48
59
70
61
40
40
44
50
57
17
4
100
36
27
41
12
27
45
44
24
22
83
23
23
67
II
27
30
39
33
15
12
26
21
73
41
6
No
No
No
No
No
No
No
No
No
No
No
No
No
No
No
+
+
+
+
+
4
4
4
4
4
4
4
4
4
p
p
p
p
Is: Isótopo empleado ~Au:‘“Aa; Y ~Itdo»Hemartrosis post (%): % hemartrosis postinyección (n: no ¡uds heniaflrosis; d: disminuyen;
1: igual); Am: alteración de la movilidad; Evoluolón: o: a corto plazo, 1: a largo plazo; Lrx: lesiones radioldgicas (p: progresan).
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TABLA 12
RESULTADOS DE LA SINOVECTOMIA QUIRÚRGICA
Autor Año N’ de Casos Heniartrosls
Post (%>
F. ktícuíar Evolución
m p f ni 1 p c
PARDO(UI> 1972 5 100% 60% 40% +
PRIETOGRANDE<~> 1972 23 58% 31% 11% +
WITV0E1~’> 1983 5 100% +
BUSSI’”> 1974 9 11% 58% 33% +
ST0RTl<s~> 1975 32 66% 28% 6% 55% 33% 12% +
McC0LLOUGH<”~> 1977 8 100% 25% 25% 50% +
MANUCCI¿> 1977 15 53% 40% 7% 53% +
CLARK<U> 1978 65 50% 25% 25% 14% 190/o 67% +
SNEPPEN<~’ 1978 23 63% 28% 11% 37% 370/o 26% +
VALVERDE’”~> 1979 11 72% 28% 73% 27% +
GAMBA’”> 1981 13 100% 40% 40% 20% +
KAN”’”> 1981 23 9% 74% 19% 22% 13% 66% +
MARTIN VILLAR<~”> 1981 16 19% 69% 12% 44% 56% +
BONI’”> 1981 20 50% 40% 10% 45% 23% 30% +
STORTl’3>~’5> 1981/82 71 71% 58% 17% 51% 280/o 21% +
SCARP0NI’>~> 1982 10 50% 25% 25% +
TRALDI<”> 1986 89 +
LACK<17» 1986 13 +
RomaUrnais Post Remarfrosis postquirúrgicas (= no; p= pocas; f= frecuentes» Función articular(m= mejor 1= igoat p= peor»
Evolución (c= a cofto plazo; 1= a largo plazo).
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Finalmente, la artrodesis de rodilla, o mejor, la artroplastia pueden llegar a ser nece-
sarias(199.u2.262> con el fin de tratar los episodios más incapacitantes de las etapas finales
de la artropatía.
En algunas ocasiones predomina la actitud de contractura en flexión de rodilla; esta
deformidad puede ser tratada con métodos conservadores (tracción blanda, fisioterapia>
en aquellos casos de leve deformidad.
Sin embargo, cuando la contractura sobrepasa los 20-30 grados, se precisará un alar-
gamiento de los tendones del hueco poplíteo con capsulotomía posterior o una osteoto-
mía supracondflea extensiva<’86~>~9~32’~’327> (Figura 18).
El tratamiento quirúrgico de los estadios avanzados de artropatía es muy complejo, e
incluye una gran diversidad de intervenciones quirúrgicas, cuyas indicaciones resultan
de gran complejidad<56.6e>oo.’~~’~.>42’A~.>S7>SS>. Este estudio trata de la valoración de resulta-
dos tras procedimientos locales de destrucción sinovial, llevados a cabo -en todos los
casos- tras el fracaso de los procedimientos generales de terapia sustitutiva de factor (a
demanda o continuado>.
La tendencia actual se basa en tratar de forma conservadora a los pacientes hemofí-
licos, de modo que sólo cuando fracasa la terapia sustitutiva general, a demanda o pro-
filáctica, se tendrán en cuenta los procedimientos locales como la sinoviortesis o la
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4. MATERIAL Y MÉTODO
e han estudiado retrospectivamente, desde los puntos de vista clínico y radiológico,
sesenta y cinco hemofílicos de grado severo y moderado, tipos A y B, El segui-
miento medio fue de 14,87 ±3,85 años (mínimo 5, máximo 18 años).
La edad media de los pacientes fue de 14,26 ±5,00 (mínima 7, máxima 30 años).
Teniendo en consideración los procedimientos locales destructores de la sinovial utiliza-
dos, se han considerado tres grupos de estudio.
4.A. MATERIAL
4.A.a. Sinovectamía quirúrgica a cielo abierta
Este procedimiento se llevó a cabo en un grupo de 18 pacientes (18 rodillas) entre los
años 1973 y 1975; consistió en la realización bajo manguito de isquemia y anestesia
general de una sinovectomía a cielo abierto, mediante un abordaje pararrotuliano inter-
no amplio (Figura 19).
Los niveles del factor deficitario se mantuvieron entre el 70-100% durante los 3-5 pri-
meros días del postoperatorio, para después mantenerlo al 30-50% durante 3-4 semanas
más, para evitar hemorragias postoperatorias (Figura 20).
A los cinco días de la intervención se inició fisioterapia, a base de ejercicios isomé-
tricos, elevación del miembro operado, para después pasar a movilizaciones activas en
el máximo grado de movilidad posible.
La edad media de los pacientes de este grupo fue 14,55 ±4,78 (rango 10 a 30).
Con respecto al grado de enfermedad, catorce eran pacientes con enfermedad grave y
cuatro con grado moderado de hemofilia.
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TABLA 13
SINOVECTOMIA ABIERTA <1973-1975>.
Caso Grado Tipa Edad Do¡c< Hemartros Baremocí<níco BaremoRX Puntuaciónarticular Seguimiento(años> R.wN.
1
1
1
1
1
1
1
1
1
10
11
12
13
14
15
16
17
18
M
M
M
M
M
M
M
M
M
M
M
M
M
M
M
M
M
M
B
B
B
B
B
B
B
B
B
B
B
B
B
B
B
B
B
B
15
14
11
10
13
lO
12
11
11
20
Ii
17
15
30
15
12
12
u
2/0
3/0
2/0
3/0
va
3/0
2/0
2/0
2/0
va
va
va
va
I/O
va
va
3/0
va
2/1
2/0
2/0
2/0
va
2/0
2/0
2/0
va
sio
3/0
2/0
sio
2/1
3/1
2/0
va
va
3/1
2/1
3/1
7/1
iii
3/1
3/1
1/1
2/2
2/2
2/1
2/1
3/2
2/2
312
1/1
aií
1/1
3/9
2/8
I/O
O/l
5/11
0/8
1/2
5/11
4/9
7/7
4/5
4/5
0/8
13/13
8/lI
5/11
0/8
5/11
10/5
10/9
8/7
8/2
10/12
8/9
8/3
10/12
10/lI
14/9
11/6
10/6
8/lO
18/16
15/14
10/12
8/9
10/12
lB
18
17
16
17
16
16
17
18
18
17
16
17
17
18
18
17
16
A
A
A
A
A
A
A
A
A
A
A
A
A
A
A
A
A
A
Grado (Grado de hornotillo: (3= Gmve; Ab Moderado); lipo (tipo de hamo filla:A= Hemofilia A; 8: Hamo fila 8);
Resultado (8= Sueno; IbRegular M= Malo).
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Expertos de la Federación Mundial de Hemofilia: Dolor (0 a 3), Hemartrosis (O a 3),
Baremo clínico (0 a 12) y Baremo Radiológico (O a 13).
Estos parámetros han sido detallados en las Tablas 13, 14 y 15, junto con la Puntuación
articular (suma de los cuatro parámetros señalados previamente para cada articulación),
cuyo valor abarca de O a 31 puntos.
El efecto de los tratamientos (sinovectomía abierta, sinoviortesis con Au-198, y sino-
vectomía artroscópica) fue evaluado en base a las puntuaciones articulares de las distin-
tas articulaciones tratadas.
4.B.b. Análisis estadístico
Para el análisis de los datos se ha empleado el programa informático RSICIMA (de
Moreau, L,M. Molinero, E. Fernández. (c) Monis Hardware, 1990).
Se creó una base de datos y se procedió al estudio descriptivo y analítico de los mismos
empleando los siguientes tests estadísticos: Comparación de medias y proporciones, test
de Wilcoxon, CHI-2, Mann-Witney, Regresión y correlación de variables.
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TABLA 14
Au-199 (1974-1976>
Caso Grado Tipo Edad Dolor Heniartros Baremoclínico BaremoRX Puntuaciónarticular Seguimiento<aflos) Resuít
Grado (Grado de hemofilia: 0= Grave; M= Moderado» Ilpo
Resultado (8= Bueno; R= Regular; M= Malo).
S/l
3/2
2/O
2/O
2/0
3/0
2/0
2/O
2/1
3/1
2/1
2/O
2/O
3/0
3/0
3/0
2/0
2/O
2/O
3/O
2/0
2/2
3/O
2/0
(tipo de hemofilia: A= Hemofilia A; 8= Hemofilia 8);
4/3
2/O
3/1
7/1
2/2
1/2
3/1
4/2
2/2
3/1
S/l
S/l
3/1
3/’
4/1
2/2
2/1
3/1
2/2
3/1
3/1
4/1
3/1
3/1
611
3/3
3/3
O/l
8/lO
10/12
1/6
1/7
13/13
1/1
3/3
3/4
0/o
0/0
1/2
711
2/8
1/2
6/9
0/4
0/4
311
2/4
0/8
2
3
4
5
6
7
8
9
lo
II
12
13
14
15
16
17
18
20
21
22
23
24
6
M
6
G
6
6
6
6
6
6
6
6
6
6
6
O
M
M
6
6
6
6
6
6
A
B
A
A
A
A
A
A
A
A
A
E
A
A
A
A
A
8
A
A
A
A
A
A
17
lo
14
7
19
20
9
9
30
8
14
14
7
7
8
21
13
11
15
8
8
12
11
8
3/0
2/O
2/O
3/0
2/0
1
2/0
3/0
I/o
2/0
2/O
2/0
2/O
3/O
2/0
2/0
3/0
2/0
2/0
2/O
2/O
2/O
2/O
3/0
16/10
10/6
10/4
8/2
14/12
15/14
8/7
10/9
19/16
9/3
10/5
10/5
7/1
9/1
10/3
14/9
í oío
8/3
12/11
8/5
7/5
II/lo
10/5
8/9
IB
17
Ii
15
16
16
Ir
17
15
15
17
16
16
17
15
15
17
IB
le
17
17
16
l6
17
6
E
6
6
E
E
E
E
E
6
R
E
B
E
E
E
E
E
E
E
E
E
E
M
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TABLA 14 (oont.>
Au-198 (1974-1976>
Baremo Baremo Puntuación SeguinileotoCaso Grado Tipo Edad Dalai Hemartros clínico RX articular (años) Aewh
32 M A 14 2/0 2/1 3/1 311 10/9 16 E
33 6 A 19 2/0 2/0 2/2 4/9 10/II 16 M
34 6 A 24 2/0 3/1 3/2 8/11 15/14 17 R
35 6 E 23 3/0 2/1 1/1 8/8 14/lO 17 E
36 6 A 16 2/0 2/0 1/1 8/11 10/12 16 M
37 6 A 12 2/0 2/0 4/2 1/12 9/4 15 E
38 6 A 15 3/0 2/0 2/2 5/6 12/8 16 E
25 6 A 15 2/0 3/0 3/2 0/8 8/10 16 E
26 M 8 16 2/0 2/0 2/1 4/5 10/6 15 E
27 6 A lO 2/1 1/3 2/1 3/4 8/9 16 M
28 6 A 21 2/0 3/0 2/1 4/5 11/6 16 E
29 6 A lB 2/0 Vi VI 3/4 9/5 17 E
30 6 A 23 2/0 1/1 4/1 611 11/9 Ii E
31 6 A 12 3/0 1/1 4/2 0/7 8/10 15 M
Grado (Orado de hemofilia: 0= Grave; Ab Moderado>; iipo (tipo de hemofilia:A= Hemofilia .4; 8= Hemofilia 8);
Resultado (8= Bueno; Ib Regular; M= Malo).
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TABLA 15
SINOVECTOMIA ARTROSCÓPICA (1985-1986>
Caso Grado Tipo Edad Dolor Hemariros Baremoclínico BaremoRX Puntuaciónarticular Seguimiento(años) Rew¡t.
9
9
9
9
9
9
9
9
9
6
6
6
6
6
6
6
6
6
A
A
A
A
A
A
A
A
A
12
14
14
18
12
15
12
10
14
2/0
3/0
3/0
2/0
va
2/0
2/0
2/0
2/0
2/1
2/0
2/0
3/0
2/0
2/0
2/0
2/0
2/0
vi
2/2
7/1
2/1
3/1
1/1
3/1
3/1
3/1
3/9
5/6
0/1
4/5
0/0
5/11
1/2
3/3
1/2
9/5
12/8
8/2
11/6
7/1
10/12
8/3
10/4
8/3
5
5
5
5
5
5
5
5
5
B
B
B
B
B
B
B
B
B
Grado (Grado de hemofilia: 0= Grave; M= Moderado); lipo (tipo de hemofilIa: .4= Hemofilia.4; 8= HemoUlla fi);
Resultado (8= Sileno; R= Regular; M= Malo).
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5. RESULTADOS
S e estudiaron un total de 65 pacientes afectos de hemofilia. El seguimiento medio hasido de 14,87 años (máximo 18 y mínimo 5). Los procedimientos realizados fueron:sinoviortesis en 38 casos (58,46%), sinovectomía artroscópica en 9 casos (13,84%)
y sinovectomía abierta en 18 (27,69%).
La hemofilia era del tipo A en 58 pacientes (89,28%) y del tipo B en 7 (10,77%).
El grado de la enfermedad fue moderado en 10 pacientes (15,38%) y grave en 55
(84,61%).
La edad media de los pacientes fue de 14,26 años (máxima 30 y mínima 7).
Los resultados obtenidos con las diversas técnicas se basaronen comparaciones entre la
Puntuación articular (PA) en la primera y última evaluación.
Una disminución mayor de cinco puntos se consideró como un resultado bueno; un des-
censo de PA igual o menor a cinco se evaluó como resultado regular y, finalmente, se con-
sideró un resultado malo cuando la PA se incrementó (Tabla 16).
Una vez realizada la tabla de contingencia se aplicó el test de la Chi-2, comprobándose
que existe una relación estadísticamente significativa (pCO,O5> entre los resultados obteni-
dos y el procedimiento empleado. Esto significa que el tipo de tratamiento aplicado influ-
ye en la calidad del resultado obtenido. Esta relación se confirma con el test de Wilcoxon.
El análisis estadístico (comparación de medias) del resultado obtenido para cada tipo de
tratamiento demuestra que los mejores resultados se obtienen mediante la sinovectomía
artroscópica. En el grupo tratado mediante sinoviortesis se obtienen también buenos
resultados, mientras que la sinovectomía abierta presenta los peores resultados (pc0,05).
Utilizando la comparación entre proporciones, encontramos que:
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TABLA 16
RESUMEN DE LOS RESULTADOS DE ESTE ESTUDIO
Año Procedimiento
Resultados
Total
Bueno Regular Malo
1973-1 975
1974-1976
1985-1986
Sínovectomla abierta
N~1B
Sínovlortesís Au-198
N= 38
Sinovectomla
artroscópica N= 9
N= 2
11%
N~ 9
23,0%
N= 6
66,0%
N= lO
55,5%
N= 24
63,2%
N= 2
22,2%
N~ 6
33,5%
N.B
13,2%
N= 1
112%
N— IB
100%
N— 38
100%
N= 9
100%
N= 65
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- Se obtienen buenos resultados con frecuencia significativamente mayor en la sinovec-
tomía artroscópica que en la sinoviortesis (pc0,05) y en la sinovectomía abierta (p<O,O1),
no encontrándose diferencias significativas entre estas dos técnicas.
- Se obtienen resultados regulares en proporción significativamente menor en la sino-
vectomía artroscópica que en la sinoviortesis (pcO,OS) y casi significativamente menor
que en la sinovectomía abierta (p<O,l). Entre estos dos tratamientos no se encuentran
diferencias significativas.
- No hay diferencias significativas en la proporción de resultadosmalos en las tres técnicas,
Para analizar la existencia o no de una mejoría tras el tratamiento, se aplicó el test de
Wilcoxon, así se comprobó que todos los parámetros estudiados mejoran (dolor, hemar-
tros, clínica, radiología). Estos resultados son válidos para los tres procedimientos:
sinovectomía abierta (p<O,O5), sinovectomía artroscópica (pc0,O5) y sinoviortesis
(p.cO,OOl).
En cuanto a la puntuación global se obtiene una mejoría estadísticamente significativa,
tanto en los pacientes tratados mediante sinovectomía artroscópica (p.CO,O5) como en
aquéllos tratados con sinoviortesis (pcO,OOl). En los pacientes tratados mediante sino-
vectomía abierta no se detecta una mejoría significativa.
Por medio del test de comparación de muestras se obtienen los siguientes resultados:
- No existe diferencia significativa entre el grado de mejoría del dolor tras aplicar cual-
quiera de los tres procedimientos.
- La mejoría del hemartros es ligeramente menor en los enfermos sometidos a sinoviortesis.
- La evolución radiológica es mejor tras la sinovectomía artroscópica que tras la sino-
viortesis, evolucionando peor los enfermos sometidos a sinovectomia abierta.
- La evolución clínica es ligeramente mejor tras la sinovectomía artroscópica, interme-
dia tras la sinoviortesis y peor tras la sinovectomia abierta.
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6. DISCUSIÓN
E l deterioro progresivo de las articulaciones y, especialmente de la rodilla, se iniciacon el primer episodio de hemartros espontáneo, pero el factor que facilita las reci-divas es, sobre todo, la sinovial patológica, engrosada, friable e hiperhémica.
Debido a esto, y desde que Storti describiera, en 1969, la sinovectomia como método para
evitar los sangrados articulares sucesivos, se había aceptado como un procedimiento ade-
cuado para disminuir la frecuencia de los episodios de hemartros y prevenir el rápido
deterioro articular.
Por desgracia, las complicaciones debidas a la cirugía no eran despreciables y, con fre-
cuencia, la mejoría se obtenía a costa de una importante disminución del recorrido articu-
lar, no siendo raras las hemorragias postoperatorias cuando se disminuía el nivel de factor
circulante. Por esta causa, se buscaron otras técnicas para provocar la destrucción de la
membrana sinovial patológica, sin los riesgos descritos, como métodos químicos (ácido
ósmico), radiactivos (oro, fósforo, etc.) o quirúrgicos poco invasivos (artroscópicos).
En los pacientes que hemos revisado, además de los resultados diferentes que describi-
mos en esta Tesis, parece existir una característica común: el deterioro articular generali-
zado que, en mayor o menor grado, les afecta a todos, y que probablemente se deba a una
característica propia de su enfermedad.
Estos métodos destructivos de la sinovial patológica, tienen utilidad para prevenir las
recurrencias localmente, pero la enfermedad hemofílica y su deterioro articular progresi-
vo debe tratarse de forma sistémica.Vamos a discutir algunos aspectos particulares de
cada uno de los grupos estudiados:
6.A. Grupa de tratamiento ¡satópica (Sinoviorlesis)
La inyección de sustancias radiactivas en las articulaciones de los pacientes hemofílicos
ha demostrado ser eficaz en una amplia variedad de estudios.
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Antes del empleo de tales sustancias, el ácido ósmico fue utilizado con éxito moderado,
motivo por el que fue finalmente abandonado (Tabla 10). Posteriormente, algunos inves-
tigadores suecos fueron los iniciadores del uso de oro radiactivo (‘98Au) para tales fines~>;
desde entonces, el oro coloidal fue profusamente empleado para frenar la sinovitis cróni-
ca de rodilla con resultados alentadores (Tabla 11).
En este estudio se ha demostrado la utilidad de este producto para frenar el desarrollo
de la artropatía hemofílica de rodilla de fonna significativa, entendida desde el punto
de vista de la puntuación articular.
Así pues, los resultados de esta investigación confirman a largo plazo la utilidad del
oro radiactivo como herramienta terapéutica en el tratamiento de la patología hemofíli-
ca de rodilla.
6.B. Grupo de tratamiento quirúrgico (Sinovectamía a cielo abierto)
Hace años, algunos investigadores italianos<30> iniciaron el uso de la sinovectomía qui-
rúrgica de rodilla en articulaciones hemofílicas. Los resultados iniciales fueron alenta-
dores, aunque posteriormente otras publicaciones señalaron la pérdida de movilidad
articular como una seria complicación de esta técnica (Tabla 12).
Este estudio ha constatado que el procedimiento citado no mejora de fonna significati-
va la puntuación articular a largo plazo, por lo que la sinovectomía quirúrgica no suele
ser empleada ahora para este tipo de patología.
No obstante debe sefialarse que, a corto plazo, es una técnica que mejora la sintoma-
tología sufrida por estos pacientes, aunque en nuestra Unidad de Hemofilia es rara-
mente recomendada.
OX. Grupo de Sinovectomía artroscóp¡ca
Desde el advenimiento de las técnicas de artroscopia, que permiten actuar en el interior
de la rodilla a través de pequeñas incisiones, la sinovectomía de dicha articulación fue
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vectomía isotópica pueda ser de igual utilidad que la sinovectomía artroscópica. Al fin y
al cabo, la técnica artroscópica exige la realización de una intervención quirúrgica; por
el contrario, la sinoviortesis radiactiva comporta simplemente la inyección intraarticular
con anestesia local de un producto, con la ventaja que ello puede conllevar en este tipo
tan difícil de patología.
Sin embargo, los isótopos radiactivos tienen un peligro potencial sobre el organismo,
que aunque no ha sido evidenciado a largo plazo, pudiera ser puesto de manifiesto en
períodos de tiempo todavía más largos. Asimismo, las modernas técnicas de artroscopia
que utilizan nuevo instrumental como la bomba de presión y nuevos sinoviotomos de alta
velocidad mejorarán los resultados (Figura 29).
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7. CONCLUSIONES
1. El tratamiento aplicado influye en el resultado obtenido.
2. Los mejores resultados se obtienen mediante la sinovectomía artroscópica. Los resul-
tados de la sinoviortesis son también buenos, mientras que la sinovectomía abierta pre-
senta los peores resultados.
3. En general, existe una mejoría del dolor,hemartros, clínica y radiología de los pacien-
tes tras el tratamiento con cualquier método.
4. La puntuación global mejora tras la sinovectomía artroscópica y la sinoviortesis. No
parece mejorar tras la sinovectomía abierta.
5. El hemartros, la radiología, la clínica y la puntuación global mejoran más tras la sirio-
vectomía artroscópica que tras la sinoviortesis con oro radiactivo o la sinovectomía abier-
ta. El dolor mejora con los tres tratamientos por igual.
6. El grado de hemofilia no influye en los resultados del tratamiento quirúrgico.
Tesis Doctoral 93
E. Galindo Andújar
8. RESUMEN
S e estudian 65 rodillas hemofílicas en igual número de pacientes afectados por losprimeros estadios de afectación articular, en forma de sinovitis crónica. Dichasarticulaciones fueron tratadas con procedimientos locales destructores de la sino-
vial (sinoviortesis y sinovectomía); la indicación para estas técnicas fue el fracaso de las
medidas terapéuticas sistémicas (sustitución del factor deficitario) tras seis meses de tra-
tamiento. Los procedimientos destructores fueron históricamente empleados: primero,
la sinovectomía quirúrgica (18 casos); después, la sinoviortesis con isótopos radiactivos
(38 casos); y finalmente, la sinovectomía artroscópica (9 casos).
Este trabajo tiene como objeto conocer los resultados a largo plazo de estos tres grupos
de técnicas locales, en base a la diferencia de la puntuación articular PA (clasificación
COE-FMH), el año de la recepción del tratamiento y el año de la valoración final.
Los resultados fueron considerados buenos cuando la PA descendió >5 puntos, regula-
res si disminuyó 5 puntos, y malos cuando la PA se incrementó en alguna medida.
En base a dicha clasificación, la sinovectomía quirúrgica produjo dos resultados bue-
nos (11%), diez regulares (55,5%) y seis malos (33,5%); la sinoviortesis con I9SAu pro-
porcionó 9 resultados buenos (23,6%), 24 regulares (63,2%) y 5 malos (13,2%). Final-
mente, la sinovectomía artroscópica produjo seis resultados buenos (66,6%), dos
regulares (22,2%) y uno malo (11,1%).
Estos resultados indican la utilidad de la sinovectomia artroscópica para el tratamiento
de la sinovitis hemofílica de rodilla; la sinoviortesis es un procedimiento de calidad
intermedia y, por último, la sinovectomía quirúrgica proporciona unos resultados poco
satisfactorios, debidos especialmente a la notable pérdida de movilidad que se origina
tras su realización. La introducción de nuevos isótopos (itrio-90 y fósforo-32) podría
igualar la eficacia de la sinovectomía artroscópica. Actualmente se están llevando a cabo
estudios prospectivos al respecto, con intención de lograr el método más eficaz para el
tratamiento de la sinovitis crónica hemofílica de rodilla.
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